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網状体の存在は不明であった。中枢神経系，下垂体は特 phasphatase 8.0 B.U. acidphosphatase 0.6 B.U.から
に異常なくその他の内分泌にも著しい変化は認められ osteoblastic activityと osteoe1astic activi tyの不均
ず，胸腺，リンパ組織の肥大もなかった。肺には羊水吸 衡，すなわち前者の充進が推定される。
引，巣状肺炎の像があり死期を早めたものと考えられ
た。 11. Laurence・Moon-Biedl症候群の 2例 
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9. 右上肢浮腫を伴った乳児乳鹿腹水症の 1例 草川三治 (東女医第 2小児科)
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平形昭代 (九段坂) 肥満，視力障害(網膜色素変性を伴う)，多指性，知能
本邦小児科領域において乳鹿腹水症の報告は手元の文 障害を伴U 白eLaurencい、
献では現在まで 33倒あり， そのうちリンパ浮腫を伴っ
た例は 4例である。
症例は生後 23日の女児で， 妊娠中異常なく満期産，
出生直後より腹部膨満，右上肢腫脹を認め，腹囲は漸次
増大の傾向にあったため来院した。入院時栄養良好，体
重 4.3kg，腹部膨満著明で波動を認め，右上肢に浮腫性
腫脹を認めた。検査所見では，一般検血，検尿，赤沈に
異常を認めず，便の潜血反応は(+ト)，血清総蛋白 4.7gj 
dl，蛋自分画で Albumin減少， Globulin α分画上昇
を認めた。腹水は乳白色，アルカリ性，エーテル添加で、
乳色消退し， 24時間以上放置しでも脂肪層分離を認め
ず，線維素凝塊を認めた。ズダン盟染色で小脂肪球多数
認めた。試験開腹の結果，小腸紫膜面に乳膜を含む多数
の Cysteを認めた。入院後， リポミールを添加したプ
レミルクを与え経過観察中であるが，腹水貯留著しく，
現在頻固に腹水穿刺排除を行なっている。
質問杉岡昌明(東女医大第 2)
食餌療法はどのような方法をとられたか， MCTのご
使用の有無，ならびにその効果について問う。
解答
現在の栄養法は 5%リポミーJレ(MCT) +15%プレミ
ルク，および離乳食 1日3回です。 
10. Poikilodermia vascula巾 atrophicans を合併する 
Engelmann病の 1例
成瀬孟(塩谷病院)
多くは小児期に発症し，遺伝的発症・散発例もあり，
本邦には数例，外国にでも 51例 (Lennon)の報告がある
に過ぎず，比較的まれな骨系統疾患である Engelmann
病の 10才女児例(散発例) を報告した。本例は歩下時
の下肢底痛，易労感，下腿の紡錘状膨隆，腰椎前襲撃，細
長い四肢，体格不良などの臨床症状とレ線上頭蓋底部・
前頭部・後頭部の内板硬化像，長管状骨では Diaphysin
に限局した骨皮質の肥厚・硬化像などの典型的病像から
の分類における Severetypeである。臨床検査上 alkali 
例を報告した。 l例は 5才の男子である。他の 1例は13
才の女児で，高血糖，糖尿を合併していた。この症例の
経口的糖負荷試験は正常型と糖尿病型の中間型を示し
た。同時に測定した血中 immunoreactiveinsulinは遅
延反応型を示した。また insulin負荷時の血中 immuno-
reactive growth hormoneは血糖値の低下とともに正
常型の反応を示した。以上のことからこの症例での高血
糖は insulin反応性であり， enogenous insulinの分泌
遅延を認め， growth hormoneは正常に分泌されてい
るといえる。その他甲状腺機能，副腎皮質機能の低下が
認められた。過去の文献によると，症状があまりに多種
多様なことから，一つの症候群とすることに難をとなえ
るものもあるが，これら 2例の家系図から l例に血族結
婚， 1例に家族内発生を思わせるものがあり，やはり独
立した疾患ではないかと考えられる。 
12. 珍らしい先天異常の 3症例について
窪田義弘，諸岡啓一(国立習志野) 
1) U l1rich-Feichtiger 症候群。新生児念。出生時
低体重，眼裂小，虹彩欠損，耳介変形，上口唇裂，口蓋
欠損，外陰部形成異常，多指症，腹腔内皐丸貯留，心室
中隠欠損，卵円孔開寄，肺胞発育不全，肺巣状実質性出
血などの臨床的および病理解剖学的所見を認めた。 
2) Pierre-Robin症候群その他をともなう先天性多
発性関節屈曲症。 2ヵ月念。出生時低体重，舟状頭，後
頭部突出，頚反張，偏側性の眼験下垂，縮瞳および眼球
運動の不全麻庫，小下顎症，瑞鳴，陰嚢水腫，仙骨部小
嵩，両側股関節屈曲位で拘縮，両側下肢の筋萎縮，両側
強度の内反尖足などの異常を認めた。 
3) Cornelia de Lange 症候群。 2ヵ月念。出生時
低体重，小頭症，臆毛眉毛の過剰発育，小下顎症，短い
四肢，両側第二および第三足指の合指症，脳回転の不規
則性，副腎皮質の低形成，甲状腺の低形成などの臨床的
および病理解剖学的異常を認めた。また染色体異常も認
めた。
